Moléstia Osteogênica by Kanan, E.J.
Moléstia Osteogênico
E. J. Kanan
Docente-livre de Clinica cirúrgica Infantil
e Ortopédica da Faculdade de Medicina da
Universidade de Pôrto Alegre.
A Molr.stia O iJeog-Ani,ca r aractel'iza la. pela presen a de excr 'cência
ósseas e cartilagino as ao nivel do o os, oO'era1rnente nas proximidade das
cartilagens de conjuga ão do, o' so, longo, njas extremidacles podem e 'tal'
aumentadas de volume.
Todo o e quelet pode er ~éde de' a formaçõe o teocartilagino a',
As lesõe ão con tituida por exo to es, condromas e hipero to e, de a -
peto, forma e volum,e \'ariado .
Aumentam de vo,lume durante o periodo de cres imento, podendo con-
tinuá-lo depois, indep ndentemente. Há ca. o de regI' são em que de apa-
receram as exosto e '. Podem e 'ta· ultima ,oiTer uma deg-eneração condro-
matosa, e até uma degeneração malio'na ulteriormente, ,i bem que o fato seja
r,aro a-pesar-de po sivreL
A exo tose pod,e ser UDlca ou então urgir ob uma forma múltipla.
sume, à yezes, um carater hereditário dominante. Tanto no caso.
isolados como no de carater hereditário o a peto clínico-radiológico é o me mo.
):!ão parece haver predominância do exo masculino como atestam algun
autore , porque, em 24 ca o atentamente e tudado por Erik on e Fredbãrj,
havia uma upremacia feminina, invalidando a opinião c.lá_ rica.
Ra l'amente eviden 'iada' ao nascimento, t.()ruam- e apar'ente geralmente
durante o primeiros ano de v,ida.
ilencio as durante muito tempo, ão capazes doutra parte de causar
deformações dos membros e perturbaçõe funcionai, cuja grandeza é varia-
vel egundo a 'fónna. o volume e a 'peto anatômico. ,Daí er variavel o seu
prognóstico.
Pela \'ariada denominaçõe lue dão a I. a di trofia ó ea (no, to es
cartilagino a hereditári múltipla. discondropla ia, condr di pIa ia defor-
mante hereditária, exo to. e múltiplas de cr cimento, exo tos o,teogênicas,
o t ocondroma múltiplo ongênito.. o teodi pJa. ia exo. tó. ica, aclasi diafí i-
ca ou metafí. iaca. et.) e pod avaliar a diveJ'gAncia do aulm' no problema
etiopatogênico. não completamente elucidado até agora.
Virchow. e mai,' tarde Tilman, ' choro Kranz, Volkmann, ete., apontam o
I'aJquitismo COIlllO fator etiológico das exosto e, em virtude da suas deforma-
ções serem semelhante à das do raquiti mo, Em contraposição, Frangen-
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heim, I onnenschein, Hel'zfeld, Nasse, Schmidt, PeI. -Leu den, negam-no, ad-
mitindo quan"to muito uma simph:'s coincidêncLa do· l"aJquiti-smo e das exoSl-
1'0 e .
Param invocadas as infecções e as intoxicaçõe como provávei cau as de-
terminantes da Moléstia Osteogênica. Entre as primeir~ estavam a febre
tifoic1e. a infecção estafilocócica. a tuberculose e a ífili; Pon{}et e Pi savy
admitem uma predi 'P0 ição tuberculosa hereditária. Entre as últimas, as in-
toxi,cações pelo fó foro e pelo arsênico.
P,ara alguns, as a,]terações circulatórias e mecânicas, o trflJumati mo, se-
riam el'ementos ·causadores da exosto' es. 'Outros acreditam ser uma altera--
ção do si,stema nervoso ou um fenômeno teratológico.
Por último, está a teMia glandular, que explica a origem des as lesões
numa a.lteração da ,glândulas endócrinas. Uns acreditam s l' uma hipo-
função da tireoide (Edberg, Ritter, Pannembol1g, etc:)} outros uma hiper-
trofia .elo timo, (L'edoux e ,eottet), o'utros ainda uma. perturbação da hipõ-
fise. Há, também, {lS que a,dmitem uma !tesão plu6g'laJudular', como Epifa-
nov e Vinckickij que apresentaram casos com uma perturbação de hipofun-
ção da. tireoide, da hipófise e elas glândula'i; genita.is.
Para ,Schram as exo toses eriam um intoma e não uma molé tia.
DiveI'sas . ão a: 'hipótees que procuram explicar o mecanismo de pro-
dução dessa osteodistrofia.
VirClhow admite a existência de núcleos cartilaJO'ino o, 'eque troooSi 10.0
tecido ósseo" e que posteriormente dariam origem à,. exoSito es, como podem
nascer das, expansões laterai da carúLa"'eru de conjug'8JÇão.
P,ara .cobnhein a exostoses provêm d·e elementos O'erminativo sup·ér-
nua e disseminado' por tndo o esqueleto.
Potel considera. e 'a. afecção como uma malformação congênita, causa-
da por núcleo cartilaginosos heterop,lástico .
SaJJl11001 verif~cou nos l11etmhl'os de embriões ectromélicos, que a cartilagem
de conjug-açãose fragmentava em i·lhotas cartila,gino as isoladas por um te-
cido fibroso. Marchand e Lippert ão de opinião que es es núcleos são origi-
nários da ,cartilag-em de conjugação. Tambem 'Sonnen chein e Eh-rhardt pen-
sam ser uma alteração carülaginosa a caw>a das exosto as.
Hoffa con ideraa ossificação precoce das cartilagen .ele cO'lljugação,
como a causadora não só la exo. toses como ,do encurtamento do'oS membros.
Doutro lado, Bi.ickmann admite a idéia de ' e1' ao contrário um retardamento
dessa o.ssificação, o. elemento capaz de formar essas alteraçõe. Entretanto,
P.els-Leusden e .schmidt neg~am qualquer copartici,pação da ca:rtiJagem COllj-
jugal no aparecimento da exo toses, para este último elas seriam produzi-
das por ilhotas cartilaginosas'. nascidas sob a influência do raquitismo.
Scherer a,cu a o. periósteo. ·c0010 capaz, geaça à sua atividade incessante,
de originar .as exo to es. I
011ieI' con idera-a como uma discondroplasia. OtIl.·brédann vai além e
ex,plica a Molé tia Osteogênica como uma pertwrbação do desenvolvimento da
cartilag'em de 'conjugação. A exostoseeria uma anomalia do ordenamento
no senhdo da direC}ão; a lüperostose uma anomali.a do ordenamento no sentido
da forma ou vol ume; e o cond mIna uma alIlo malia de qualidade.
Murk Jan. en. apoiado pOT Keith e Wahren, emite a opinião de que 'ha
"uma perturbação na-. relaçõe' existentes ~ntre o ·cresciJInen.to ésseo e os pro-
cessos formadore' que concoeeem a esse crescimento." P.ata Murk Jansen
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.olteiro. bra, ileil'o. aOTicultol'. Ee. i 1e em Bal'ão
Jerônimo, (Guaiba - R. G. do u1(. Entrou
Enfermaria d,a , . 1e )li~eJ·icol'dia. Leito 13
exi te pelo meno e1 Pl'oc(>. o.. emanegado na elaiboração defilllitiva da
fú .ma. e· claestrutUl'a do osso: 1) a rea'bsor 'ão; 2) a tubulação (transfor-
mação SJ.a metáfi. e); 3) a canc-,e.lação (fOl'IDáÇão do tecido e ponjoso); 4) a
divi ão 'da célula; 5) o aumento das células; 6) a diferenciação da célu-
la '. Qualquer altera 'ão de um ou mai p·roce so . qüe.r no -entido da acelera-
ç- o, quer no . entido do retardamento, é ca.paz ele causar deformaçõe ó eas
variadas. A e sa alteração deu o nome de dissociação, con. iderando de maior
im ortância a di. soóaçâo por l'e arda.mento.
Muita,' \'ezes e. t...í ela 'em relaçâo com uma altel'êlção da circulação, anguí-
TI a ob dependência do fa10r hereditá rjo. l'ma 1 ",ão do elcemento c.entra:i'
do i tema neno..o .. il11'pático ..eria a caU~3 da" perturbaçõe. do 're cimento
(Erilv on e Fred bal'j).
A Molé tia O. te gênica ~. 3mbém. uma da ··teodi. trofia, cuja etipato-
genia continua prendendo a. atlençâo los homens ele ci~J1cia. Dia chegaTá em
que erá elucidada comp·letamente. graça. à numerosa contribuições que UI'-
o'em dia la dja nê e ·'entido.
o ca o. ·uja. ob. erva ·ão 'e e<rue abaixo, é cm'io o pela multplicida.de
da lo ·alizaçõe.<: da.!; excres '~n ·ias osteocartilag·inos3". em que 'e 110tam n0
me 'mo indi"íduo odo,; o. ip . da- le. õe da ~Iolé. tia O ·teogênica. em quan-
tidade e qualidade muito raro de e encontrar.
OB ERVAÇÃO
Jacó ·tl .. 4-9 ano.. bran.:o.
"do Triunfo. município de ã
m de julho de 193 H 16.a
Papeleta 6665.
Baixou por. e11tir dore muito foMes em todo o membro mferior direito.
A1JA1I1~'EI. E. -
Há um ano e meio. mai ou lI11eno . r yalou, sem contudo che<rar a caír,
numa pO'a dagua fria. entiu, de de então. uma dor que 'e localizara ao ni-
ve la região glútea direita, e do tornozelo do mesmo lado. De ete a oito me-
se para cá. porém. e ta. dare ()lme~aram a aumentar e a . e extender a todo
o membro, a ponto de não o permit.irem traba1har mai .
• empre O'ozou boa saude. TiH'l'a dinrsa. 0'l'ipes. E' sujeito frequen-
temente a resfriado. E, ao 42 ano de idade, contraiu o arampo. Abu a
do fumo, e faz pou'O u de bebidas alcoólicas. Nega pa 'ado venéreo.
De de muito criança. por'm, notara a exi tência de "ário tumor e pa-
I ado pelo corpo. ao quai não ligára muita importância porque não lhe m-
e modayam o trabalho.
Jada há de important.e sôbre o seu antecendentes hereditário e fami-
lia e. e nega, tanto quanto a]can·a a 8'Ua ob. er"ação que tenha tido parente
oro a me ma.. afecção.
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Fig. J - Rnliiog"afia (la c-1beç:1
Não se Jlotam ('xo tosÜ>Sj pal'0te ser a unka parte do esq\IJeleto que s
encontra indenc. ~"aminada ao ncgatoscopio a éla turcica se apresenta
deformada.
EX \lVIE OBJE'l'TVO.
As fotogr'n.fia .;ão bastante elucidativa' (figos. l, 2, 3, 4). i-3erào d .. ['J-
tos 'omente os ponto mai irl teressan te..
Indivíduo de ,etatura J1m pouco ahaixo d'a medialll.a. Um pouco pálido e
magro. \ posi 'ão 1.'1' ·ta ' anormal e a . ua mar'cha ' defr-ituosa. em vir ude
da dor e das deformidade. <.tu apre. nta.
Chama a atenção a exi.. tên ia de múltiplo tllJnore~ e.'pa,1hado pel cor-
po todo. ,ão de con.. isCncia dUl'a e de origem ó..ea, indolore , de tamanho
forma vários, de:de O d ervilha até o fie ovo ele ave"ltruz mais. uns anedon-
dados, oblongos, e outl"ü' ponte' o'l1dos, etc. A pele que os cobr'e é de colora-
ção illormal e livre, com eX! eção dos da região O'lútea e da panturril:ha do lado
direito, onde a pele e tá a,der nte e 11.' coloração pálido-aLTox· ada.
a) Cabeça. - O diarrnetrü bitempond é qua. i igool .ao elo froutoocil ital.
ão apresenta nenhnm tumor.
b) Região cervical. - Ligeir.a escolio cervic.a.l de conve:údade esquerda.
F-os a upraclavicular e 'querda muito profunda.
c) Torax. - As 'imetr-ia tOl"áxicaj hemitorax squel"do retraido. Omo·
plata alientes. A amplitude da excul"sâo toraxica ql1a i nul·a. Apalpação
revelou a existência de alguma costelas deformadas, rugosas. COlu pequenas
saliência'. A, omoplatas, com o bOl'elo ,espinhal projetado para trá.. deter-
minam uma fina crepitação quando mobilizadas ôbr' a parede toráxica. A.
clavícula: apre 'entam-' com a ,:upel'fície espe.sa e ruo'o "a. a~ Cllrvatur-a. do
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De taca- e um, no
indolor, coberto por
Fig. 6 - Rad iografia cIo torax
A costelas apresentam-se altCl"ada~ na forma e estrutura, vendo- e al-
guma cxos'Ío es ele regll]:Jr t:lll1anho que a\'all~lIm obre 11 outras, acarre-
tando maior deforll1a~ão e pre.judic·ando a expansão toráxica.
itálico acentuadas. e com a extremidade externa aumentada ele volume. Pe-
la ausculta tem-se a ünpressão que os pulmões não re piNIJm, O diametro to-
rlÍ-X'ico na altura mamiJar acusa: na in..piração = 81 C'll1.s. - na expiração
82,5 cm .
d) Col1l1w ve1'tebral. - AcentuMla lordose lombar.
e) Bacia. - Bacia em anteflexão. Varios tumore..
tado direito, voluuw. o, do tamanho dum ovo de avestnlz,
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Fig. 7 - Radiogra.fi" da eoluna lomba,'
Os~cofitos ~:o lIi\'('1 (la~ ;l." e +..' vcrtebras Jombar('s. Uma c"osto&e ('m
c1cgcncra~Clo cOlldrolllato, a ])a"·tr do 1/3 po ·tcrior d:l ,,"i ta iliaca D.
Fig. Rac1 iografia da bacia
Foi impo si\'el apanhar uma ima"cm radiognífica mais elucidati\''',
:'l.-pesar-de v:'Irias tentati\'l). in,frutíf(',·a. ·Pelo e.&tuc1o combinado de diver-
-sas radiografia ao lIegatos('opio, ch('gou·s· ao eguinte re ultado: Da fos a
iliaca externa D. pa",tc uma \·olurno .. exostose cililldroide c ses il; obrc:l.
crista iliaea D. implanta· unta grande exostose globulo a, em franca de-
generação COlldromatosa; na fos :I ilíaca interna D. encon,~r"'se um volumoso
tumor glo.bulo O de eontorn03 velado (flou), ocupando grflllde porção 'ta
grande bacia, (' qu,e parece er uma ('''O&tQSC em franca degeneração lllalig-
lia; na fossa iliacain,terna E. vêm··se duas pe,qucllfls exostoses; pubi. au·
IlIentados d \'olume (hipero. to. e), de taealldo·se do ramo horizontal D um:l.
volumosa exosto e que e''\'e como de allteparo ao orifieio obturador; des-
taca- e da tuberosidade isquiatiea uma ('"osto e de forma em couve·fIÔr,
que parece est:lr ob degellemção condrom:uosa inten:1. E tas são a gran-
des lesões da bacia, além d outra que podem er vi ta .
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uma pele nOI'mal. O. mú culo.. da região glútea direita e ão contraído, c -
mo que comprimiclos por um "olumo, O tumor; ne e ponto o paciente acu,
dor expontã.nea (' proyocacla pela palpação; a pele adere aos planos S'tlbjacen-
teso No lado e. querelo' 'há um pe·qneno tumor duro e indolor, menor que o do
outro lado.
f) MembTos s1t1Jeriores. - Curto e deformado. Notam-se pequeno. e
"'ranc1es tumore.s, fazendo sali~ncia atravé.. duma pele normal. Mu culatllra
boa. O, movimentos do braço são normai. otovelo aumentados do volu-
me e deformad s pela presença de tumOl'e ; mov,ia:nentos de flexão e exten ~o
Fig. 9 - Rac1iogl'ad'ia c1n <'xt!'emic1ac1e uperior dos femur
Hipel'o t<>se. De .tacam- ela extremidade uperior D. pequena exo-
tose; llO lado E. ha uma maior elesc:ücificação, partindo ela p.arte postero-
interna uma volumosa exostose, tom:llld·o unta clil'e<}áo ascendente em relação
ela tuberosidade isquiatica.
pertUl~bados em certos limites..~enclo mais para o lado direito que o 10 esquer'.
do. Antebraços argueados antc riorm ente, em po. ição média, com os movimen-
to de prono upinação limitadl. imo ; o antebraço direito é mai curto 1em.
que do e ·quel'do. Os punhos não apresentam deformidade aparente. sendo
po 'síveis todos O movimento. As mãos não acusam nenhuma deformação, a
não ser uma flexão da La falange ôbre a 2.a , cau ada pela cicatriz dum feri-
mento inci o-,contundente.
g) Memb7'os infe7·'io7·es. - Nota-:e uma cicatriz de ferimento contu o, ao
nivel do terço inferior da face anterior da perna direita, de coloração marrão
escuro, com 20 ·cms. de comprimento por lfl c.mS. de largura, datando de 24
anos. Perturbações tráfiC'a's ela pe1e da f.ace dorsal dos p~, que &e apre enta
de côr parda e seca. Tanto peLa in pecção como pela palpação observam-se
numeroso'S tumores de origem óssea, apresentando volume e fórma variados.
'em falar sôbre OiS ela 'extl'emielaele upeL'ioL' e inferior da coxa. na l)arte p -
terior da extremidade superior da perna existelB. tumores duros, que compri-
IDfflll e propelem para trás os músculo da panturrilha, que por sua vez se
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apresentam contratura.do ; a pele e encontra ne.:'a ZODa aderente aos plano
subj1a00eutes. Na fJlc-e â.nterosnperioJ.' da perna s·e vêm tumo·res de C011Si tên·
cia dura, que lhe preju.dicam a marc.ha. Maléolo internos aumentados de vo-
lume e abente para dentro. Pé chato e valgo bilateral. HaHux valgu bi·
lateral Atrofia muscular da. coxa direita; quadricep Ihipotônico. Movi-
mento a,tivo e p '1'0 possívei em todo o membro inferior do. dou lados,
eoro exc·eção para. o de flexão da coxa direita sôbl'e a bacia rfUC ..e apresenta
limitada.
]<':ig. 10 - Raeliografia elos feJl1ul's
Granele :hipcrostose elas cpifi es infcriore ) eom duas cxo to os (espieu·
las) que nem eSi:alnctites, ituaelnsna EUa fncc interna. obr a face ex·
tenlil elas m0tafises uperion::s 13rtcm elua.s exosto es.
o paciente e queixa con.stantemente de dor que. partindo da região
glútea direita, e irradia por todo o membro até a planta do pé. A mais leve
palpa.ção desperta ·a dor, princi})almente sôbre o trajeto do nervo ciático; a
manobra de La e.o'ue é positiva.
Do outro ol'O'ã.os, o ·que mais interessa em relação ao seu mal, é a
atrofia te ticular, informando que nunca tivera relações sexuais. O exame
clínico não revelou nenhuma perturbação endócrina ev·idente. O seu psiquis-
mo não pode er taxado de atrazado, pois reS1Jonde com relativo delSembarar
ço à, pergnntas.
EXAJ'\fE RADIOGR.ÁFICO, -
As imagen radiogl'áfica: J'€vel·am a existência das lesões típica·. da Mo-
léstia O teogênica, denomjnaçã.o dada por OmbrédanlDe.
..
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Fig. 11 - l~:1'liografia dos oS'O (1)lS 1) 'l'l1as
lliperostose elas extremielade- que s'e oncolltl'<lm,elO'utra parte, gra.lHlp-
Dlente eleforJJlaelas. P:1l'tem ela face posterior elas epifiscs superiores volu-
'11osaS exostoses. ino toso ela artlcu.laC}ão tibio-peronOÍl':1 in.f rior elos 2 la-
ao. RcaC}ão pCl'iostica elo peroneo ao nÍ\'cl elo cspaC}o intel'osseo E.
Fig. 12 - Raeliografia los pé
Além elo hallux valgus bilalteral a,s cabe<;as dos
perostosaelas, apresel1tmlelo algullS eleles pequena
t •• mbem, alternc;ões 'I formn c estrutura das falanges.
mel!a tn rsicos estão hi.·
exostose. Notam-se
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Exosto es, condroma,s, hilpenostoses, deformações ós.·ea:s, leUCLll'tamentolS,
atrofia. sinosto'e, tudo isso pode ser apr cia]o nas figura. que ilustram ê ,e
trabalho.
Algumas exostose~ oÍl'eram uma degeneração conc1l'omatosa. Ao uive]
da bacia, a-pe ar-de múltipla tentativas infrutífera. para se obter uma me-
lhor imagem ele contra te, parece que um dos tumore.· está sob a ação duma
degeneração mali'g'na.
A sela túrcica apresenta LUlla conforma ão anormal. sem 'e poder' afiro
mar uma. alteração c1e tamanho, visto a imag'em radiog'ráfi a não ser boa.
.Fig. 13 - Radiografia dos umel'os
Hip 1'o·t.o,se aCClltuada, Des·calcificaçã,o grande. ])ivCI'sas exosto,'e,
As lesõcs siío Illais intensas do lado D" onde se ob Cl'I'a ullla tipica exo tose
OOJl1 a fOl'mn de cabeça de cogumelo. A extremidade aerom;al encontra-se
aumentarln de volume, e servindo de ponto d·e iml)lanitaçií.o a uma exoS/tose.
EXAMEIS DE LABüRA'I.'óRIO. -
Dosagem ela calcemia: 14 miligTs. 425%.
Reacão de Rorffo: Positiv.a,
Resl:n'l'indo: E' um illClivíc1uo de 49 ano', de idade, com lesõe~ típicas da
Moléstia O teoa·ênica. Parece ser um caso isolado, sem coníulo se negar a
hereditariec1·ade, porque eria nece sário radiografar todo. os membro da fa-
mí-lia do paciente. como medida f,is 3Jlizadora. Encontram-se todos O' tipos
e volumes de exo. toses e ondromas assestados nas extremidades los os o lon-
go , sendo que todo o esqueleto se acha invadido por essas lesões, com exce-
ção da cabeç.a. ConcolJ1ÚtaaJt-ement,e notarn-.Je aHerações ela fo-I'ma, t.amanho
e estwtura ós. ea, como sóe acontecer l1~,Ssa o teoeli ·tmfia. A l1e\'l'al~'ia iát.i-
ca. e a fraca excul'.,ão tOl'áxica i"ão as c:ompli~ações funcionais. determinadas
pela compresoão lo ciáti-co e pelas defol'mações elas costelas. A atrofia testi-
cul.ar, a hipercalcemia, e uma provavel alteração da bipófi e. fazem pen ar
num.a. cl isfunção endócrina que tenha contri bu.ido à existência dessa afecção.
O paciente apresent·a tumores que se acham em degeneração oonclromatosa e
. .
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Fig. 14 - Radiografia dos os os dos antebraço
Le ões tipicas. Cotovelo alterados na forma e' rutura ó'õea. Ri·
perostose elas extremidade inferiores, com formaçõe exosto 'ita exuberan·
tes; descalcificação; encurtamento; aumento elo espaço interó".l'o: dia t· is
da articulnção radio·cibi,tal luf. elos 2 lado-o
Fig. 15
O os os do meJ aearp
forma e esüutura.
Radiografia da duas mãos
e falanges ae am- e alterado, tamb m, na sua
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até maligna. como se pode comprovar pela ima,gens radiográii,cas da bacia,
que é ,a mais afetada. principalmente ao negatoscópio onde são mai, evidente.
A reação de Roffo ,po. itiva vem corroborar e 'sa asserção.
O interesse dessa observação reside uni amente na multiplicidade enor·
me das le, ões, como raramente é vista na literatura cientffica.
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